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Öz 
 
Amaç: Motor nöron hastalığı (MNH) üst ve/veya alt motor nöronların dejenerasyonu ile seyreden progresif nörolojik bozukluklardır. 
MNH terimi; Amyotrofik lateral skleroz (ALS), Primer Lateral Skleroz (PLS), Herediter Spastik Paraparezi (HSP), Progresif Musküler Atrofi 
(PMA), Spinal Muskuler Atrofi (SMA), Hirayama Hastalığı, Kennedy Sendromu, Poliomiyelit ve Postpolio sendromu (PPS)’nu kapsamak-
tadır. ALS’de hem alt hem üst motor nöronlar tutulurken, Primer Lateral Skleroz (PLS), Herediter Spastik Paraparezi (HSP)’de yalnızca üst 
motor nöron tutulumu, Progresif Musküler Atrofi (PMA), Spinal Muskuler Atrofi (SMA), Hirayama Hastalığı, Kennedy Sendromu, Polio-
miyelit ve Postpolio Sendromu (PPS)’de ise yalnızca alt motor nöron tutulumu görülür. Şanlıurfa ilinde üniversite hastanemize başvuran 
MNH hastalarının klinik, demografik ve elektrofizyolojik özelliklerinin incelenmesini amaçladık. 
Materyal ve metod: 2018-2023 yılları arasında Nöroloji ve Nöromusküler polikliniklerinde ve Elektronörofizyoloji laboratuvarında MNH 
tanısı konarak takip edilen 190 hastanın dosyaları elektronik ortamda retrospektif olarak incelendi. 18 hasta, dosya verileri yetersiz ol-
duğu için çalışmaya dahil edilmedi. Hastaların yaş, cinsiyet, başvuru şikâyeti, muayene bulgusu, aile öyküsü ve elektrofizyolojik özellikleri 
kayıt altına alındı. 
Bulgular: Çalışmamıza dahil edilen 172 hastanın 103’ü erkek, 69’u kadındı. 54 hasta ALS, 3 hasta HSP, 2 hasta Kennedy Sendromu, 21 
hasta SMA, 4 hasta Hirayama Hastalığı, 82 hasta poliomiyelit sekeli, 6 hasta ise PPS tanısı aldı. ALS hastalarının 22’ si kadın, 32’ si erkekti. 
15 hastanın başlangıç semptomu bulber iken, 39’ unun spinal başlangıçlıydı. 17 hastanın ilk semptomu alt ekstremiteden, 22’ sinin üst 
ekstremiteden başlamıştı. 36 hastanın ulnar sinir distal motor latansları (DML) median sinir DML’den kısayken, bu hastaların 24’ünde 
ulnar sinir birleşik kas aksiyon potansiyeli (BKAP) median sinir BKAP’larından yüksek bulundu. 3 HSP hastamızın 1’i komplike tipteydi. 
Poliomiyelit sekeli nedeniyle Elektromiyografi (EMG)’si yapılan hastaların tibialis anterior kası 55 hastada bilateral, 7 hastada tek taraflı 
etkilenmişti. 2 hastada ileti hızında yavaşlama saptanırken farklı 2 hastada median sinirde tuzak nöropati izlendi. 6 PPS hastamızın yaş 
ortalaması 54.25+8.057’ idi.  Hirayama Hastalığı tanılı hastalarımızın 1’i kadın, 3’ü erkekti. 3 Hastamiz 20-30 yaş arasındayken, 1 hastamiz 
58 yaşındaydı. 1 hastamızın servikal görüntülemesinde C6-7 düzeyinde miyelomalazi saptandı. 2 hastanın semptomu olmadığı halde iki 
yanlı tutulumu varken diğer 2 hastada tek taraflı tutulum vardı. 
Sonuç: Hekimlerin MNH’nın belirti, bulgu ve risk faktörlerini bilmeleri erken tanı koyabilmeleri açısından önemlidir. 
 
Anahtar Kelimeler: Nöromüsküler hastalıklar, Elektromiyografi, Motor nöron 
 
Abstract 
 
Background: Motor Neuron Diseases (MNDs) are progressive neurological disorders characterized by the degeneration of upper and/or 
lower motor neurons. The term MND includes Amyotrophic lateral sclerosis (ALS), Primary Lateral Sclerosis (PLS), Hereditary Spastic 
Paraparesis (HSP), Progressive Muscular Atrophy (PMA), Spinal Muscular Atrophy (SMA), Hirayama Disease, Kennedy Syndrome, Poli-
omyelitis and Postpolio syndrome (PPS). While both upper and lower motor neurons are involved in ALS, only upper motor neurons are 
involved in Primary Lateral Sclerosis (PLS), Hereditary Spastic Paraparesis (HSP), and only lower motor neurons are involved in Progres-
sive Muscular Atrophy (PMA), Spinal Muscular Atrophy (SMA), Hirayama Disease, Kennedy Syndrome, Poliomyelitis and Postpolio synd-
rome (PPS). We aimed to investigate the clinical, demographic, and electrophysiological characteristics of MND patients who presented 
to our university hospital in Şanlıurfa province. 
Materials and Methods: 190 patients diagnosed and followed up with MND in the Neurology and Neuromuscular clinics and Electrone-
urophysiology laboratory were retrospectively analyzed from the medical records of patients between 2018 and 2023. 18 patients were 
excluded from the study because of insufficient file data. Patient data, including age, gender, presenting complaints, examination fin-
dings, family history, and electrophysiological features, were recorded. 
Results: Of the 172 patients included in our study, 103 were male and 69 were female. 54 patients were diagnosed with ALS, 3 with HSP, 
2 with Kennedy syndrome, 21 with SMA, 4 with Hirayama disease, 82 with poliomyelitis sequelae, and 6 with PPS. Among the amyo-
trophic lateral sclerosis (ALS) patients, 22 were female and 32 were male. Fifteen patients had bulbar-onset symptoms, while 39 had 
spinal-onset symptoms. The initial symptom in 17 patients originated from the lower extremities; and in 22 patients, it started in the 
upper extremities. In 36 patients, ulnar nerve distal motor latencies (DML) were shorter than median nerve DML, and 24 of these patients 
had higher ulnar nerve compound muscle action potentials (CMAP) than median nerve CMAP. One of the 3 patients with HSP had a 
complicated type. Electromyography (EMG) of the tibialis anterior muscle in patients with sequelae of poliomyelitis revealed bilateral 
involvement in 55 patients and unilateral involvement in 7 patients. Slowing of conduction velocity was detected in 2 patients, and trap 
neuropathy in the median nerve was observed in 2 other patients. The average age of 6 PPS patients was 54.25±8.057. Among the 
patients diagnosed with Hirayama Disease, 1 was female, and 3 were male. Three patients were between 20-30 years old, while one of 
them was 58 years old. Myelomalacia at the C6-7 level was detected in the cervical imaging of one patient, and two patients had bilateral 
involvement without symptoms, while the other 2 had unilateral involvement. 
Conclusions: Recognizing the symptoms, signs, and risk factors of MND is crucial for physicians to facilitate early diagnosis. 
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Giriş 
Motor nöron hastalıkları (MNH) motor korteks, beyin sapı 
ve/veya spinal korddaki motor nöron hücrelerini birlikte veya 
ayrı ayrı etkileyen, kalıtsal veya edinsel olarak ortaya çıkabilen 
nörodejeneratif hastalıklardır. Motor nöron sistemini, üst ve 
alt motor nöronlar birlikte oluştururlar. Motor nöron hasa-
rında, motor nöron sisteminin hangi bölümünün etkilendiğine 
bağlı olarak değişen spesifik semptomlarla birlikte ekstremite-
ler, bulbar kaslar ile solunum disfonksiyonuna yol açabilecek 
istemli kaslarda fonksiyon kaybı görülür. MNH vakalarının %70’ 
inden fazlasını oluşturan en yaygın formu olan Amyotrofik la-
teral sklerozda (ALS) üst ve alt motor nöronlar birlikte tutulur. 
Sadece üst motor nöron tutulumu ön planda olduğunda Pri-
mer Lateral Skleroz (PLS), Herediter Spastik Paraparezi (HSP) 
akla gelirken, sadece alt motor nöron etkilenmesi olduğunda 
Progresif Musküler Atrofi (PMA), Spinal Muskuler Atrofi (SMA), 
Hirayama Hastalığı, Kennedy Sendromu, Poliomiyelit ve 
Postpolio sendromu (PPS) akla gelmelidir (1). Literatüre bakıl-
dığında her bir hastalığın epidemiyolojisi farklılık göstermekte-
dir (2). Ayrıca ülkemizin farklı bölgelerinde ALS insidans ve pre-
valans oranları farklıdır (3,4). Biz hastanemize başvuran MNH 
tanılı hastaların klinik, demografik ve elektrofizyolojik özellik-
lerini güncel literatür eşliğinde tartışmayı amaçladık. 
 
Materyal ve Metod 
2018-2023 yılları arasında Harran Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Hastanesi Nöroloji ve Nöromusküler polikliniklerinde ve Elekt-
ronörofizyoloji laboratuvarında MNH tanısı konarak takip edi-
len 190 hasta dosyası retrospektif olarak incelendi. 18 hasta, 
dosya verileri yetersiz olduğu için çalışmaya dahil edilmedi. 
Hastaların yaş, cinsiyet, aile öyküsü, şikayeti, nörolojik mua-
yene ve Elektromiyografi (EMG) bulguları kaydedildi. Hastala-
rın tanıları klinik, EMG ve genetik sonuçlarla kondu. Hastaların 
kranial ve spinal görüntülemeleri ile olası diğer tanılar dışlandı. 
ALS tanısı Revize El Escorial tanı kriterlerine göre kondu (5). 
Başlangıcından itibaren en az 4 yıl boyunca izole ÜMN bulguları 
olan, sıklıkla alt ekstremitelerden başlayan ve bulber etkilen-
menin görüldüğü PLS tanısı, bir dışlama tanısı olduğundan bu 
bulgulara ek olarak alt motor nöron bulgusu ve/veya alternatif 
bir açıklayıcı durumun olmadığı koşullarda düşünüldü. Hastalar 
alt ekstremitelerde üst motor nöron tipi tutuluş olduğu durum-
larda diğer yapısal, enfeksiyöz, enflamatuvar, nutrisyonel ve 
metabolik nedenler dışlandıktan sonra HSP tanısı aldı (6). SMA 
tanısı SMN 1 gen mutasyonunun, Kennedy Sendromu tanısı ise 
X kromozomunda yerleşik (Xq11-q12) Androjen reseptör ge-
ninde (AR) glutamin kodlayan trinükleotid tekrarı (CAG > 37)  

 
artışının gösterilmesi ile kondu (7). Klinik olarak tek veya her iki 
üst ekstremiteyle sınırlı, fokal alt motor nöron tutulumu varlı-
ğında, EMG ve servikal magnetik rezonans görüntülemesi 
(MRG)’de destekliyorsa Hirayama Hastalığı,  Avrupa Nöroloji 
Dernekleri Federasyonu (European Federation of Neurological 
Societies-EFNS) tarafından önerilen tanı kriterlerine göre de 
PPS tanısı kondu (8,9). 
Çalışma etik onayı Harran Üniversitesi Etik Kurulu’ndan alındı 
(HRÜ/23.16.13). Çalışmamız Helsinki Bildirisi’nde belirtilen etik 
standartlara uygun planlanmıştır. 
Elde edilen bulgular istatistiksel olarak IBM SPSS Statistics ver-
siyon 22.0 (IBM SPSS, Türkiye) programı ile analiz edildi ve ta-
nımlayıcı istatistiki veriler elde edildi. Kategorik ölçümler sayı 
ve yüzde ile belirtilirken, sayısal ölçümler ortalama ve standart 
sapma (gerekli yerlerde minimum-maksimum) ile belirtildi. Ve-
rilerin parametrik-nonparametrik olup olmadığı Shapiro-Wilk 
testi ile belirlendikten sonra parametrik-nonparametrik duru-
muna göre Bağımsız İki Örnek T-testi ve Mann-Whitney-U testi 
ile değerlendirildi. Tüm testler için p<0,05 değeri istatistiksel 
olarak anlamlı kabul edildi. 
 
Bulgular 
Çalışmamıza dahil edilen 172 hastanın 103’ü erkek, 69’u ka-
dındı. 54 hasta ALS, 3 hasta HSP, 2 hasta Kennedy sendromu, 
21 hasta SMA, 4 hasta Hirayama Hastalığı, 6 hasta ise PPS tanısı 
aldı. PLS, PMA ve akut poliomiyelit tanısı alan hastamız yoktu. 
82 hastanın daha önceden geçirilmiş poliomiyelit sekeli olduğu 
saptandı (Şekil 1). Hastaların demografik özellikleri Tablo 1’de 
gösterilmiştir. 
ALS hastalarının 22’ si kadın, 32’ si erkekti. Kadınlarda tanı 
anında ortalama yaş 57 ± 14.6, erkeklerde 58.6 ± 9.9’idi ve ara-
larında istatistiksel olarak fark saptanmadı (p=0,909). 15 has-
tanın başlangıç semptomu bulber iken, 39’ unun ekstremite 
başlangıçlıydı. 17 hastanın ilk semptomu alt ekstremiteden, 
22’ sinin üst ekstremiteden başlamıştı. 26 hastada yutma bo-
zukluğu, 34 hastada konuşma bozukluğu, 19 hastada solunum 
güçlüğü mevcuttu. 1 hastanın unutkanlık şikayeti mevcuttu. 29 
hastanın muayenesinde fasikülasyon, 35’inde atrofi saptandı. 
10 hastaya trakeostomi, 8 hastaya perkütan endoskopik gast-
rostomi (PEG) açılmıştı. Hastaların 2’ sinde aile öyküsü mev-
cuttu. Ebeveyn akrabalığı olan hasta yoktu. 36 hastanın ulnar 
sinir distal motor latansları (DML) median sinir DML’den kısay-
ken, bu hastaların 24’ünde ulnar sinir birleşik kas aksiyon po-
tansiyeli (BKAP) median sinir BKAP’larından yüksek bulundu. 

 

Tablo 1. Hastaların demografik özellikleri 
 Yaş (Ort ±  SS) Cinsiyet, E, n (%)   
ALS 58 ± 11,9 32 (59.3) 
HSP 31 ± 17,3 3 (100) 
SMA 28.2 ± 10,1 12 (57.1) 
PS 45.3 ± 11.1 46 (56.1) 
PPS 54.3 ± 8.1 5 (83.3) 
HH 34.3 ± 16.2 3 (75) 
KS 46 ± 18.4 2 (100) 

Ort = Ortalama, SS = Standart Sapma, E = Erkek, ALS = Amyotrofik Lateral Skleroz, HSP = Herediter Spastik Paraparezi, SMA = Spinal Muskuler Atrofi, 
PS = Poliomiyelit Sekeli, PPS = Postpolio Sendromu, HH = Hirayama Hastalığı, KS = Kennedy Sendromu 
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3 HSP hastası da erkekti. Hastaların yaş ortalaması 31±17.32’ 
idi. 3 hastanın da şikayetleri alt ekstremiteden başlamıştı, 1 
hastanın muayenesinde pes cavus saptandı. Hastaların 1 ta-
nesi komplike tipte (kranial MRG patolojik olduğu için) olup 
FA2H mutasyonu pozitifti, bu hastanın kardeşinde de benzer 
şikayetler mevcuttu. 2 hastanın kranial MRG normaldi. Tüm 
hastaların EMG’si ve kreatin kinaz (CK) değerleri normaldi. 3 
hastanın ikisine botox enjeksiyonu yapılmaktaydı. 
SMA tanılı hastaların 9’u kadın, 12’si erkekti. Yaş ortalaması 
28.2 ± 10.1 ‘du. Hastaların 5’i erişkin dönemde tarafımızca, 
19’u ise çocukluk döneminde Survival motor nöron 1 (SMN1) 
gen mutasyonunun gösterilmesi ile tanı almıştı. Hastaların 
10’unda aile öyküsü mevcuttu. 16 hastanın ebeveyn akraba-
lığı mevcuttu. 
Poliomiyelit sekeli olan 82 hastanın 36’sı kadın, 46’sı erkekti. 
Yeni poliomiyelit tanısı konan hastamız yoktu. Yaş ortalaması 
45.3 ± 11.1 idi. 17 hastanın EMG’ sine ulaşılamadı. Hem has-
taların kliniğinde hem de EMG’de sol taraf etkilenimi daha 
fazlaydı. Klinikte tek ekstremite tutulumu olan 26 hastanın 
24’ünde EMG’de birden fazla ekstremitede bulgu saptandı. 
EMG’de 2 ekstremite tutulumu olan 43 hastanın 42’ sinde bi-
lateral alt ekstremitelerde tutulum mevcutken, 1 hastada bi-
lateral üst ekstremiteler tutulmuştu. 3 hastanın 1’inde alt, 
2’sinde üst olmak üzere tek ekstremite tutulumu vardı. 11 
hastada 3 ekstremite, 8 hastada tüm ekstremiteler etkilen-
mişti. Tibialis anterior kası 55 hastada bilateral, 7 hastada tek 
taraflı etkilenmişti. 2 hastada ileti hızında yavaşlama sapta-
nırken farklı 2 hastada median sinirde tuzak nöropati izlendi. 
Poliomiyelit sekeli nedeniyle takip edilirken PPS gelişen 6 
hastanın 1’ i kadın 5’ i erkekti. Hastaların 2’si 60 yaş üzeri olup 
diğerleri 5. dekaddaydı ve yaş ortalamaları 54.3 ± 8.1’ idi. PPS 
gelişen hastaların 4’ünde normalde şikayetin olmadığı ekst-
remitede şikayetleri başlamıştı. EMG’ de hastaların 2’sinde 
tüm ekstremitelerde motor nöronlarda tutulum olduğu sap-
tandı.  
 

Hirayama hastalarımızın 1’i kadın, 3’ü erkekti. 3 Hastamiz 20-
30 yaş arasındayken, 1 hastamiz 58 yaşındaydı. 1 hastamızın 
servikal MRG’de C6-7 düzeyinde miyelomalazi saptandı. 
EMG’ de 4 hastamızda BKAP değerleri düşük, 2’sinde ileti hız-
ları yavaşlamış bulundu. 2 hastanın semptomu olmadığı 
halde iki yanlı tutulumu varken diğer 2 hastada tek taraflı tu-
tulum vardı. Bu hastaların dışında başlangıçta Hirayama ta-
nısı ile takip edilirken bulber semptomların eklenmesiyle ta-
kipte ALS tanısı alan 2 hasta ALS grubuna eklenmiştir. 
Kennedy Sendromu olan 2 hasta vardı. 1 hastada AR geni 
CAG tekrar sayısı artmış olarak saptandı. Diğer hastaya dış 
merkezde genetik test istendiği ve pozitif saptandığı izlendi. 
1 hastanın başvuru şikayeti güçsüzlüğe ek olarak konuşma 
bozukluğu iken diğer hasta kramp ve fasikülasyonlardan şika-
yetçiydi. Fasikülasyonlardan şikayetçi olan hastaya sempto-
matik tedavi başlandı. Her iki hastanın EMG’ si motor nöron 
hastalığı ile uyumlu olup 1’inde ek olarak aksonal polinöro-
pati mevcuttu. Her iki hastanın da CK değerleri normaldi. 
 
Tartışma 
Hastanemize başvuran motor nöron hastalarını incelediğimiz 
bu çalışmada ALS tanısı literatürle uyumlu olarak en sık görü-
len MNH’ idi. ALS ‘de erkek/kadın oranı farklı literatürlerde 1 
ile 3 arasında bildirilmektedir (10-12). Bizim çalışmamızda li-
teratürle uyumlu olarak erkek/kadın oranı 1.45 saptandı. 
ALS de ortalama tanı yaşı 54 ila 69 arasında olup, cinsiyete ve 
kognitif bozukluk varlığına göre değişmektedir. Bilişsel bo-
zukluğu olan hastalarda tanı olmayanlara kıyasla sekiz yıl 
daha geç konmaktadır (13-14). Kuzeydoğu İtalya'da yapılan 
bir çalışmada kadınlarda ortalama tanı yaşı erkeklere göre bi-
raz daha yüksek bulunmuştur (10). Uzakdoğu incelendiğinde 
Japonya'da da benzer sonuç ortaya çıkmışken (15), Pekin'de 
yapılan bir klinik çalışmada kadın ve erkek arasında fark bu-
lunmamıştır (16). Bizim çalışmamızda da kadınlarla erkekler 
arasında tanı yaşında anlamlı bir fark saptanmadı. 
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ALS de semptomlar %30-50 hastada üst ekstremiteden, %20-
40 hastada alt ekstremiteden, %20-30’unda ise bulber kas-
lardan başlar (17). Bizim çalışmamızda da ALS hastalarının ilk 
şikayetleri %41 oranında üst, %31 oranında alt ekstremiteler-
den ve %28 oranında bulber kaslardan başlamıştı. 
ALS’nin erken dönemlerinde tenar bölge kasları hipotenar 
bölge kaslarından daha çok etkilenir. Muayene, sinir ileti ça-
lışmaları ve elektrofizyolojik olarak saptanan split hand işare-
tinin ALS için spesifik bir belirteç olduğu ve ALS'li hastaların 
yaklaşık %70'inde tanı anında ayrık el fenomeni görüldüğü 
ortaya konmuştur (18). Literatürde ALS hastalarında ul-
nar/median DML oranının anlamlı derecede düşük, BKAP 
oranının anlamlı derecede yüksek olduğu saptanmıştır (19-
20). Bizim hastalarımızın 36’sında ulnar sinir DML median si-
nir DML’ den kısayken, bu hastaların 24’ünde ulnar sinir 
BKAP median sinir BKAP’larından yüksek bulundu. 
HSP, nadir görülen bir nörodejeneratif hastalık olup alt ekst-
remite kaslarında güçsüzlük ve progresif seyirli spastisiteye 
neden olur. Klinik bulgular genellikle 3-5. dekadda başlar ve 
kliniğine göre "saf" ve "komplike" olmak üzere iki gruba ayrı-
lır. Komplike tipte tabloya güçsüzlük ve spastisiteye ek olarak 
polinöropati, epilepsi, optik atrofi, retinopati, mental retar-
dasyon, demans, ataksi ve sağırlık eklenir. %30 hastada pes 
cavus, çekiç parmak gibi ayak deformiteleri görülür. Otozo-
mal dominant, otozomal resesif veya X'e bağlı resesif kalıtsal 
geçiş görülebilir. Serum CK düzeyleri artabilir. Kranial ve spi-
nal MRG’ lerde serebellar ya da korpus kallosum atrofisi, ak 
madde bozuklukları, spinal kord atrofisi gibi patolojiler izle-
nebilir (21-22). Bizim vakalarımızın birinde kranial MRG pato-
lojik olup komplike tipte HSP tanısı konmuştu ve OR kalıtım 
paterninde FA2H mutasyonu izlendi. 3 hastamızın birinde li-
teratürle uyumlu olarak pes cavus saptandı. 
SMA, SMN1 genindeki homozigot delesyon veya mutasyon-
lar nedeniyle kranial sinir motor çekirdekleri ve omurilikteki 
ön boynuz motor nöron hücrelerinin geri dönüşümsüz kay-
bına neden olarak ilerleyici kas güçsüzlüğü ve atrofisi ile ka-
rakterize, otozomal resesif geçişli bir nöromusküler hastalık-
tır. Hastalığın şiddeti, genetik mutasyon tipine, başlangıç ya-
şına ve etkilenen motor nöron tiplerine bağlı olarak değişe-
bilir (23). Akraba evlilikleri, SMA gibi otozomal resesif hasta-
lıkların görülme sıklığını ve taşıyıcılık oranını artırır (24). 2022 
yılında akraba evliliği oranının en yüksek olduğu ilin %18,4 ile 
Şanlıurfa olduğu bildirilmiştir (25). Bizim çalışmamızda da 
SMA hastalarının ebeveynlerinde akraba evliliği sık saptandı. 
Poliomiyelit, poliovirusun neden olduğu akut bir viral hastalık 
olup ve motor korteks, premotor kortikal alanlar, bulbus ve 
retiküler formasyonu ile spinal kord ön boynuz hücrelerini et-
kiler. 1950'lerde ciddi epidemilere neden olan Poliomiyelitin 
eradikasyonu için 1988’de tüm dünyada, 1989 yılında ise ül-
kemizde aşı kampanyaları başlatılmıştır. Nitekim bu çalışma-
ların sonucunda ülkemizde 1999 yılında poliomyelit vakası 
görülmemiştir (26). Bizim çalışmamızda poliomiyelit sekeli 
olan hastaların başvuru anındaki yaş ortalaması 
45±11,125’idi. Poliomiyelit akut enfeksiyonu esnasında mo-
tor nöron kaybı %95' lere kadar çıkabilir. Hayvan deneyleri, 

görünür kas güçsüzlüğü için motor nöronların %60'ının kay-
bedilmiş olması gerektiğini göstermiştir. Yani klinik olarak 
güçsüzlüğün ortaya çıkması için belirli bir sayıda nöron kaybı 
gereklidir. Bunun nedeninin sağlam kalan motor nöronlar ta-
rafından sağlanan kollateral innervasyon olduğu öne sürül-
müştür (27,28). Bizim çalışmamızda da klinik olarak tek ekst-
remitede semptomu olan 26 hastanın 24’ünde EMG’de bir-
den fazla ekstremitede tutulum saptandı. Literatüre göre asi-
metrik genelde alt ekstremitelerde tutulum olmakla birlikte 
tibialis anterior ve quadriceps femoris kasları en çok etkile-
nen kaslardır (29). Bizim çalışmamızda da en sık tutulum pa-
raparezi şeklinde olup tibialis anterior kası EMG’ye göre 55 
hastada bilateral, 7 hastada tek taraflı etkilenmişti. Litera-
türde EMG’de üst ekstremite tuzak nöropatisi ve ileti hızı ya-
vaşlığı görüldüğü bildirilmiştir (30,31).  Bizim hastalarımızın 
2’ sinde ileti hızında yavaşlama saptanırken farklı 2 hastada 
median sinirde tuzak nöropati izlendi. 
PPS, poliomiyelit enfeksiyonundan yıllar sonra gelişen, ilerle-
yici kas güçsüzlüğü, atrofi ve ağrı ile karakterize bir sendrom-
dur. Tüm poliomiyelit olgularının yaklaşık %25-40’ında or-
taya çıktığı tahmin edilmektedir (32). PPS risk faktörleri ara-
sında şiddetli akut paralitik poliomyelit öyküsü, akut paralitik 
poliomiyelit atağının belirgin iyileşmesi ve atağın bitişinden 
itibaren uzun interval süresi, akut paralitik poliomiyelit atağı-
nın ileri yaşta ortaya çıkması, artmış fiziksel aktivite ve kadın 
cinsiyet yer almaktadır (33). 60 yaşından sonra spinal kord-
daki motor nöron sayısında azalma olduğu için zaten motor 
nöron kaybı olan Poliomiyelit hastalarında yaşla birlikte PPS 
riskinin arttığı düşünülmektedir (34). Bizim hastalarımız da li-
teratürden farklı olarak olarak daha çok erkek hastalardan 
oluşmaktaydı ve 2’si 60 yaş üzeri olup diğerleri 5 dekaddaydı. 
Hirayama hastalığı (monomelik amyotrofi); tek üst ekstremi-
teyi tutan motor nöron hastalığıdır (35). Hirayama hastalığı 
erkeklerde kadınlara göre 5 kat daha sık görülür. 3. ve 4. de-
kadda klinik bulgu verir. Ailevi olgular çok nadirdir (36,37). 
Hastaların fleksiyon pozisyonunda çekilen servikal MRG’de 
servikal dural kanalın posterior duvarının anteriora doğru 
şifti görülür. Kontrastlı serilerde dilate epidural venöz plek-
susu düşündüren kontrastlanan epidural komponent sapta-
nır. Özellikle C7 ve C8 seviyesinde servikal kanala bası netice-
sinde intrensek kord patolojileri saptanır (38). EMG de %10 
hastada atrofi olmaksızın diğer ekstremitede de tutuluma 
dair bulgular saptanır (39). Hirayama hastalarında sinir iletim 
çalışmaları sıklıkla normal saptanır (40). Bazı atipik olgularda 
etkilenen ekstremitede ileti hızında yavaşlama ve BKAP amp-
litüdlerinde düşüklük bildirilmiştir (41). Bulber tutulumun ol-
madığı erken dönemde ALS, Hirayama hastalığı ile karışabilir. 
Progresyonun diğer ekstremitelere ve kraniyal kaslara yayıl-
ması, piramidal bulguların eklenmesi ile ilerleyen dönemde 
ALS tanısı konabilir (42). Bizim çalışmamızda da literatürle 
uyumlu olarak erkek baskınlığı mevcuttu ve tüm vakalarımız 
sporadikti. 3 Hastamiz 3. dekadda, 1 hastamiz 6. dekadda 
tani almişti. 1 hastamızın servikal MRG’sinde miyelomalazi 
saptandı. EMG’ de 4 hastamızda da BKAP değerleri düşük, 
2’sinde ileti hızları yavaşlamış bulundu. 2 hastanın semp-



Dilek Ağırcan                                                                                                                                 Motor Nöron Hastalığında Klinik Deneyimimiz 

   Harran Üniversitesi Tıp Fakültesi Dergisi (Journal of Harran University Medical Faculty) 2024;21(1):17-22.                                             
   DOI: 10.35440/hutfd.1412294    

21 

 

 

tomu olmadığı halde iki yanlı tutulumu varken diğer 2 has-
tada tek taraflı tutulum vardı. Bunların dışında 2 hastamız 
başlangıçta Hirayama hastalığı tanısı ile takip edilirken bulber 
semptomların eklenmesiyle takipte ALS tanısı almıştır. 
Bulbo-spinal musküler atrofi ya da Kennedy Sendromu, X'e 
bağlı kalıtsal bir motor nöron rahatsızlığıdır. Bu nedenle özel-
likle erkekleri etkiler ancak kadın taşıyıcılarda semptomlar 
daha hafif seyredebilir. Hastalığın temelinde, X kromozo-
mundaki androjen reseptör geninde bulunan unstabil trinük-
leotid CAG tekrar artışı yatar. Bu tekrarın sayısı 40'ın üzerinde 
olan bireyler genellikle hastalıktan etkilenir. Nörolojik semp-
tomlar 4-7. dekadlar arasında ortaya çıkar. Semptomlar yü-
rümede zorluk ve düşmeye eğilim şeklinde başlar. Birçok 
hasta kas kramplarından ve tremordan muzdariptir (43,44). 
Daha nadir olarak miyalji, çabuk yorulma, egzersiz intole-
ransı, polinöropati ve CK yüksekliği görülebilir. İlerleyen dö-
nemde hastaların çoğunda bulber kaslar etkilenir ve bunun 
sonucunda konuşma ve yutma güçlüğü gelişir (45). Bizim has-
talarımızın biri 33, diğeri 59 yaşındaydı. Her iki hastanın CK 
değerleri normaldi ve EMG’leri motor nöron hastalığı ile 
uyumluydu ancak birinin ek olarak aksonal polinöropatisi 
saptandı. 33 yaşındaki hastamız kramp ve fasikülasyonlardan 
şikayetçiydi. 59 yaşındaki hastamızın başvuru anında bulber 
semptomları mevcuttu. 
Çalışmamızın bazı kısıtlılıkları bulunmaktaydı. Retrospektif 
dizaynın yanı sıra genetik analiz sonuçlarımız eksikti. Ayrıca 
hastaların fonksiyonel durumlarına ve aldıkları tedavilere 
dair verilerimiz eksikti. 
Sonuç olarak MNH hakkında klinik deneyimimizi sunduk. Nö-
roloji uzmanlarının MNH’nın belirti, bulgu ve risk faktörlerini 
bilmeleri erken tanı için önem arz etmektedir. Özellikle teşhis 
ve semptomların takibi esnasında başlangıçta düşünülen bir 
MNH tanısının bir süre sonra eklenen yeni semptom ve mu-
ayene bulgusu ile farklı bir MNH’a dönüşebileceği unutulma-
malıdır. Tanı konulduktan sonra, hastalıkların seyrini bilmek, 
semptomları yönetebilmek ve hastalara ve ailelerine uygun 
destek ve rehberlik sağlayabilmek gerekir. 
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